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Girifl
Sirenomelia 60.000 ile 100.000 canl› do¤umda bir

görülen konjential bir anomalidir.[1] Erkek/k›z fetüs
oran› 2.7/1'dir ve monozigotik ikizlerde daha yayg›n-
d›r.[2] Sirenomelia alt ektremitelerin füzyonu, rotasyo-
nu, hipotrofisi veya atrofisi ile birlikte ciddi ürogenital
malformasyonlar›n görüldü¤ü ve genellikle ölümcül
bir anomali olarak tan›mlanmaktad›r.[3] Bu anomali

kaudal regresyon sendromunun (KRS) bir varyant›
olabilir ancak iki umbilikal arter olmas›, ölümcül olma-
yan böbrek anomalilerinin mevcudiyeti, alt ekstremite-
lerin füzyonunun olmamas›, kar›n duvar› defektleri ve
trakeaözefageal, nöral tüp ve kalp anomalilerinin ol-
mamas› ile ayr›l›r.[4] Bu çal›flmada amac›m›z, klini¤i-
mizde intrapartum tan› konulan ve do¤umu gerçeklefl-
tirilen sirenomelia olgusunun özelliklerinin de¤erlen-
dirilmesidir.
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künyeli yaz›n›n Türkçe sürümüdür.

Özet

Amaç: Bu çal›flmada obstetri klini¤imizde tan› konulan bir sireno-
melia olgusunun tart›fl›lmas› amaçlanmaktad›r.

Olgu: Yirmi üç yafl›nda (G2P1), 35 haftal›k gebe kad›n servikal
aç›kl›¤› 9 cm iken klini¤imize baflvurdu. Normal vajinal yol ile
2600 g, 1. ve 5. dakika Apgar skorlar› 3-0 bir bebek do¤urtuldu.
Bebe¤in anomalileri tek alt ekstremite, rudimenter ayak ve küçük
bir tomurcuk fleklinde olan eksternal genitalya idi. Üst ekstremite-
ler ve anal aç›kl›k normal idi. Bebe¤in ilk tan›s› sirenomelia idi.
Otopsi de sirenomelia tan›s›n› desteklemekteydi. Geliflmemifl ke-
mik pelvis, tek alt ekstremite, femurlar›n füzyonu, rudimenter ti-
bialar ve fibulalar›n bulunmad›¤› tespit edildi. Mesane, üreter ve
üretra mevcut de¤ildi ve rektum da atrezik idi. Mikroskopik ince-
lemede akci¤erler, karaci¤er, kalp ve böbreklerde hemoraji mev-
cuttu. Plasenta ve umbilikal kord normal idi. 

Sonuç: Sirenomelia nadir görülen konjenital bir anomalidir.
Ölümcül bir anomali olmas› nedeniyle, erken prenatal tan› konul-
mas› durumunda aileye terminasyon aç›s›ndan dan›flmanl›k verile-
bilir. 
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Sirenomelia: a case report

Objective: It is aimed in this study to  evaluate the characteristics
of a case of sirenomelia diagnosed at our obstetrics department.

Case: A 23 years old woman (G2P1) with an intrauterine preg-
nancy of 35 weeks of pregnancy referred to our clinic with a cer-
vical dilatation of 9 cm and delivered a baby (2600 g and 1st and 5th

minutes of Apgar scores of 3-0) with fetal anomalies such as single
lower extremities, rudimentary foot and external genitalia which
are in the shape of a small bud. The upper extremities and anal
hiatus were normal. The initial diagnosis of the baby was
sirenomelia. Autopsy also confirmed the diagnosis of sirenomelia.
There were undeveloped bone pelvis, single lower extremities,
fusion of the femur bones, rudimentary tibia bones and absence of
fibulas. Urinary bladder, ureter and urethra were absent, and rec-
tum was atresic. On microscopic evaluation there was haemor-
rhage at lungs, liver, heart and kidney. The placenta and umbilical
cord were normal.    

Conclusion: Sirenomelia is a rare and lethal congenital anomaly.
It is important to diagnose this anomaly in order to give counsel-
ing to the family for termination of the pregnancy. 

Key words: Sirenomelia, congenital malformations, autopsy.

Yaz›flma adresi: Dr. Ali ‹rfan Güzel. Ergani Devlet Hastanesi 
Kad›n Do¤um Klini¤i, Diyarbak›r.
e-posta: alijnk@hotmail.com

Gelifl tarihi: 26 Mart 2012; Kabul tarihi: 11 Temmuz 2012

©2012 Perinatal T›p Vakf› 

Bu yaz›n›n çevrimiçi ‹ngilizce sürümü:
www.perinataljournal.com/20120202005

doi:10.2399/prn.12.0201005
Karekod (Quick Response) Code:



Perinatoloji Dergisi

Demir B ve ark.

60

Olgu Sunumu
Yirmi üç yafl›nda (G2P1), 35 haftal›k gebeli¤i olan

kad›n obstetri klini¤imize 9 cm servikal aç›kl›k ile kabul
edilmifltir. Hastan›n obstetrik özgeçmiflinde dikkat çe-
ken bir özellik yoktu ve akraba evlili¤i yapm›fl oldu¤u
belirlendi. Soygeçmiflinde ise ikinci derece bir akrabas›-
n›n daha önce anensefalisi olan ve di¤er akrabas›n›n ise
nöral tüp defekti olan iki do¤um yapm›fl oldu¤u saptan-
d›. Hasta normal vaginal yol ile do¤um yapm›fl ve fetal
anomalileri olan bir bebek (2600 g ve 1. ve 5. dakika Ap-
gar skorlar› 3-0) do¤urmufltur. Bebe¤in anomalileri in-
celendi¤inde tek ve yap›fl›k alt ekstremitelerinin oldu¤u,
rudimenter ayak ve eksternal genital organlar›n küçük
bir tomurcuk d›fl›nda geliflmedi¤i tespit edildi. Üst eks-
tremiteler ve anal aç›kl›k normal idi. Bebe¤in ilk tan›s›
sirenomelia idi. Otopsi de sirenomelia tan›s›n› destekle-
mekteydi. Geliflmemifl kemik pelvis, tek alt ekstremite,
femurlar›n füzyonu, rudimenter tibialar ve fibulalar›n
bulunmad›¤› tespit edildi. Mesane, üreter ve üretra

mevcut de¤ildi ve rektum da atrezik idi (fiekil 1 ve 2).
Mikroskopik incelemede akci¤erler, karaci¤er, kalp ve
böbreklerde hemoraji mevcuttu. Plasenta ve umbilikal
kord normal idi. Do¤um sonras› radyografide sakral
agenezi, hipoplastik fetus, birleflik femur ve tibia ile fi-
bula yoklu¤u saptanmad› (fiekil 3).  

Tart›flma
Sirenomelia 60.000 ile 100.000 canl› do¤umda bir

görülen konjenital bir anomalidir[1] ve alt ekstremitele-
rin füzyonu, rotasyonu, hipotrofisi veya atrofisi ile bir-
likte ciddi ürogenital malformasyonlar›n görülebildi¤i
ve genelde ölümcül bir hastal›kt›r.[3]

Maternal diabet ve genetik yatk›nl›k sirenomelia
için predispozan faktörlerdir.[5,6] ‹ngiliz literatüründe
sadece befl adet yaflayan sirenomelia olgusu tan›mlan-
m›flt›r.[7] Sirenomelia’n›n patogenezi halen bilinme-
mektedir; sirenomelia ile iliflkili oldu¤u bilinen tek ma-

fiekil 1. ‹nfant›n dorsal yüzden görünümü; kaudal regresyon ve alt
ekstremitelerde füzyon görülmektedir. [Bu flekil, derginin
www.perinataldergi.com adresindeki çevirimiçi sürümünde
renkli görülebilir]

fiekil 2. ‹nfant›n ön görüntüsünde alt ekstremitelerde füzyon ve ti-
pik sirenomelia yüzü görülmektedir. [Bu flekil, derginin
www.perinataldergi.com adresindeki çevirimiçi sürümünde
renkli görülebilir]
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ternal hastal›k diabetes mellitus’tur.[8] Bizim olgumuzda
diabetes mellitus ile ilgili bir kan›t yoktu. Hayvanlar
üzerinde deneysel olarak yap›lan etretinat (sentetik vi-
tamin A analogu) ve okratoksin A'ya (fungal toksin)
maruziyet sonras› sirenomelia benzeri defektler olufltu-
¤u bildirilmifltir.[9,10] Olgumuzda antenatal dönem so-
runsuz geçmifltir ve medikal/cerrahi hastal›k öyküsü
veya ilaç al›m öyküsü bulunmamaktad›r. 

Olgumuzda anensefali ve nöral tüp defekti aile öy-
küsünün olmas› etyolojinin genetik oldu¤unu düflün-
dürmektedir, ancak aile kabul etmedi¤i için genetik
analiz yap›lamam›flt›r. Oligohidramniyoz, malforme alt
ekstremiteler ile normal üst ekstremiteler ve tek umbi-
likal arter içeren bir prenatal ultrasonografi klinisyeni
sirenomelia lehine flüphelendirmelidir. Oligohidroam-
niyoz bilateral renal ageneziden kaynaklanmaktad›r ve
genellikle ikinci trimesterde oluflur.[11]

Sonuç
Sirenomelia nadir görülen bir konjenital anomalidir.

Ölümcül bir anomali olmas› nedeniyle, erken perinatal
tan› konulmas› durumunda aileye terminasyon aç›s›ndan
dan›flmanl›k verilebilir.

Ç›kar Çak›flmas›: Ç›kar çak›flmas› bulunmad›¤› belirtilmifltir.
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